IgG4-related sclerosing disease is a novel clinical disease entity characterized by an elevated serum IgG4 concentration and tissue infiltration by IgG4-positive plasma cells. Although this disease is a novel entity, it is not rare and is present in a proportion of patients with a wide variety of diseases, including autoimmune pancreatitis, sclerosing cholangitis, retroperitoneal fibrosis, and inflammatory pseudotumor. Despite the effectiveness of steroid therapy, IgG4-related sclerosing disease is often misdiagnosed as a malignant tumor. Here, we report an inflammatory pseudotumor of the great omentum that was misdiagnosed as a malignant tumor and subject to surgical resection. ( Korean J Med 2013;84:400-404) Keywords: Inflammatory pseudotumor; IgG4-related sclerosing disease 서 론 염증성 가성 종양은 비교적 드문 질환으로 1939년 Brunn [1]이 폐에서 발생한 예를 처음 보고한 이후 간, 뇌, 소장, 비 장, 림프절, 신장, 요관 등 여러 조직에서 그 발생이 보고되 었다. 그 병리학적 특징을 보면 만성 염증 세포의 침윤 위에 섬유아세포나 근섬유아세포의 증식으로 생겨진 양성 종괴이 다. 원인은 아직 확실히 알려진 바 없으며 일반적으로 주위 조직과 경계가 잘 지어지나, 침윤성 종괴로 보이기도 하므 로 임상적으로 악성 종양으로 오인이 가능하여 불필요한 수 술적 절제 등의 치료를 받게 되는 경우도 있다[2]. 근래에 염증성 가성종양 중 IgG4 양성 형질세포가 풍부한 염증성 가성종양이 보고가 되고 있으며, 염증성 근섬유아세포 종양 (inflammatory myofibroblastic tumor)이나 섬유조직구형 염증 성 가성종양(fibrohistiocytic-type inflammatory pseudotumor)과 같은 기존의 염증성 가성종양의 범주에서 구별하는 대신, IgG4 연관 경화성 질환(IgG4-related sclerosing disease)의 범 주에 포함시키자는 제안이 있다[3,4]. 아직 용어의 통일이 되지 않았지만 IgG4 연관 경화성 질환 (IgG4-related sclerosing disease)은 새롭게 대두되고 있는 질

